KLINISK OVERSIKT

Narrative oversiktsartikler basert pa forfatters egen erfaring og et skjgnnsmessig utvalg artikler. )

Idiopatisk intrakranial hypertensjon

Ved idiopatisk intrakranial hypertensjon er det gkt intrakranialt trykk
uten romoppfyllende sykdomsprosesser, sinusvenetrombose eller affi-
serte hjernehinner. Tilstanden er forbundet med overvekt, spesielt hos
kvinner i fertil alder. Idiopatisk intrakranial hypertensjon er en sjelden,
men alvorlig arsak til hodepine og en differensialdiagnosene ved nyopp-
statt hodepine, spesielt dersom pasienten har ikke-migrengse synsfor-
styrrelser og rapporterer om pulsatil tinnitus, hjernenervepareser eller

radikulopati.

Idiopatisk intrakranial hypertensjon er en
tilstand med okt intrakranialt trykk i fraveer
av romoppfyllende sykdomsprosess, sinus-
venetrombose og affiserte hjernehinner (1).
Prevalensen er 1-2 per 100 000, men hos
overvektige kvinner i fertil alder er den opp
mot 21 per 100 000 (2). Med ekende over-
vekt i befolkningen kan det forventes tilsva-
rende gkende prevalens av tilstanden. Dog
kan den ogsa forekomme hos slanke perso-
ner og hos barn, men er mindre hyppig i
disse gruppene.

Hos prepubertale barn som rammes er
kjennsfordelingen lik, og mange er normal-
vektige (2). De bakenforliggende patofysio-
logiske mekanismene er fortsatt uavklart
(3). En av ti pasienter med idiopatisk intra-
kranial hypertensjon utvikler synsnerve-
atrofi med alvorlig synsreduksjon, og noen
blir blinde (4). Tilstanden krever derfor
arvakenhet og raske tiltak som kan forhindre
tap av synet.

Utredning og behandling krever dels bruk
av invasive prosedyrer, og det er viktig a
kunne identifisere dem som trenger rask
behandling (dvs. innen ett til noen fa degn)
og samtidig unngéd overdiagnostisering og
overbehandling i de tilfeller der synet ikke er
truet (5). Hodepinen i seg selv er ikke indi-
kasjon for kirurgi ved idiopatisk intrakranial
hypertensjon.

Formalet med denne artikkelen er & drofte
kliniske momenter i forbindelse med dia-
gnostisering, behandling og oppfelging av
idiopatisk intrakranial hypertensjon. Artik-
kelen er basert pa ikke-systematiske littera-
tursek i PubMed og Cochrane-databasen og
pé forfatternes egne kliniske erfaringer med
tilstanden.

Diagnosekriterier

Den amerikanske nevrokirurgen Walter
Dandy publiserte i 1937 en artikkel om 22 pa-
sienter med hodepine, synsutfall og papill-
ogdem uten paviselig arsak (6). Flere modifi-
kasjoner av de sékalte Dandy-kriteriene er
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foreslatt etter hvert som kunnskapen og ut-
redningsmulighetene har okt (1).

Papillodem og forheyet apningstrykk av
spinalvaeske kombinert med normal nevro-
logisk status, normal spinalvaeskesammen-
setning og ingen romoppfyllende prosesser
ved cerebral bildediagnostikk (kriteriene
A-E) gir grunnlag for & stille diagnosen
«sikker idiopatisk intrakranial hyperten-
sjon» (ramme 1).

Diagnosen «idiopatisk intrakranial hyper-
tensjon uten papilledem» kan stilles ved fra-
var av dette dersom kriteriene B—D er til
stede og det samtidig er parese av n. abdu-
cens, dog er dette kravet muligens for ute-
lukkende (3). Pasienter med tilsynelatende
normalt spinalveesketrykk kan diagnostise-
res med «sannsynlig idiopatisk intrakranial
hypertensjon» hvis samtlige kriterier fra A
til D er oppfylt og papilledemet er bilateralt
(tab 1). Kriteriene dpner séledes for behand-
ling av pasienter med truet synsfunksjon
(edemates papill) uten pavist patologisk spi-
nalvaesketrykk.

Friedman og medarbeidere foresldr at
man kan anta, men ikke endelig stille dia-
gnosen hvis det er minimum tre radiologiske
funn uten at papilledem og n. abducens-
parese er til stede (1). Det understrekes at
radiologiske funn som indikerer forheyet
intrakranialt trykk kan stette diagnosen, men
at dette 1 seg selv ikke er et tilstrekkelig
funn.

Kliniske karakteristika

Pasienter rapporterer typisk om nyoppstatt
hodepine som vanligvis skiller seg fra tidli-
gere hodepineplager bade i karakter og in-
tensitet. Halvparten har hodepine daglig.
Smerten er vanligvis ikke stillingsrelatert,
men kan forverres ved stillingsendring.
Enkelte har mest hodepine om morgenen.
Smerten kan vare ensidig, migrenelig-
nende, holokranial eller retrobulbar. Hode-
pinen er altsa heterogen, og det er fa «typiske»
trekk (1, 6-8).
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HOVEDBUDSKAP

Idiopatisk intrakranial hypertensjon er

en sjelden, men viktig arsak til hodepine.
Tilstanden forekommer hyppigst hos over-
vektige kvinner i fertil alder

For endelig diagnose er gyelegevurdering,
bildediagnostikk og undersgkelse av spinal-
vaesketrykk ngdvendig

De fleste blir bedre med vektreduksjon og
behandling med karbonsyreanhydrasehem-
mer, men enkelte med truet synsfunksjon
trenger rask nevrokirurgisk behandling

Symptomer, kliniske funn og behandlings-
respons bgr fglges opp jevnlig i et samarbeid
mellom fastlege, nevrolog og gyelege
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RAMME 1

Modifiserte Dandy-kriterier fra 2013, etter
Friedman og medarbeidere (1). Diagnosen
idiopatisk intrakranial hypertensjon regnes
som sikker dersom alle kriteriene er oppfylt

A Papillgdem

B Normal nevrologisk status, unntatt hjerne-
nerveutfall

C Romoppfyllende prosess, hydrocephalus,
affiserte hjernehinner og venetrombose
utelukket med bildediagnostikk

D Normal cerebrospinalvaeske

E Hgyt dpningstrykk ved spinalpunksjon
(> 250 mm H,0 hos voksne, > 280 mm H,0
hos barn, 2 250 mm H,0 hvis barnet ikke
er i narkose og ikke er overvektig)

Objektive synsforandringer hos pasienter
med mulig eller sikker idiopatisk intrakra-
nial hypertensjon krever rask utredning og
behandling. Synsfeltet pavirkes oftest for
synsskarpheten. 10—30 % har redusert visus
ved diagnosetidspunktet. Opptil 25 % kan fa
alvorlig synstap dersom behandlingen star-
tes for sent, og enkelte utvikler bilateral
blindhet (4, 7). Fulminant forlep med bety-
delig synstap og papilledem i lopet av fa
uker fra symptomstart er sjeldent, men kre-
ver rask diagnose og behandling, og kirur-
gisk intervensjon innen fa degn kan vere
indisert (fig 1).

Rundt 70 % av pasientene rapporterer om
kortvarige synsbortfall pa ett oye, som kan
ligne pa amaurosis fugax. I tillegg rapporte-
res fotopsi og lysglimt av sekunders varig-
het, som kan komme spontant eller utleses
av stillingsendring, sterkt lys eller Valsalva-
mangver. Arsaken er sannsynligvis forbi-
géende iskemi i den fremre del av n. opticus
eller papillen, forarsaket av papilledem (4).
Andre klassiske symptomer er pulsatil tinni-
tus og smerter i nakke og rygg, eventuelt
kvalme og oppkast. Isolert hjernenerve-
affeksjon kan foreckomme (2, 7-9). Pavirket
reaksjonstid og prosesseringshastighet er

rapportert, men graden av kognitiv reduk-
sjon er usikker (10).

Utredning

Noyaktig anamnese vedrerende hodepine og
synsutfall, medikamentbruk og vektekning
er essensielt. Generell somatisk og nevro-
logisk status, blodtrykksmaling, oriente-
rende synsfelts- og visusundersgkelse samt
oftalmoskopi er nedvendig. Ved anamnes-
tisk okende tdkesyn, synsfeltspavirkning
eller mistanke om papilledem ved oftal-
moskopi ber gyelege kontaktes samme dag
for rask videre undersekelse.

Oyelegen tester synsfeltet objektivt ved
autoperimetri og vurderer papillodem. Et tid-
lig og hyppig perimetrifunn er forsterret
blind flekk og inferonasalt synsfelstutfall.
Senere kan bueformede (arkuate) synsfelts-
defekter og nedsatt sensitivitet for hele syns-
feltet registreres. Selve synsskarpheten kan
vere normal langt ut i forlepet og er ikke
egnet til & monitorere tilstanden, det er heller
ikke fargesynsunderseokelse og visuelt utlaste
potensialer (VEP) (7).

Papilledem kan vurderes etter ulike ska-
laer (11), men graderingen har hey inter-
observatervariabilitet, og fundusfoto ber gjo-
res ved hver gyelegekontroll. Fundusfoto kan
enkelt utfores uten mydriasis (utvidelse av
pupillen) og sikrer objektivitet og kontinuitet
ivurderingen. Papillodem kan vare asymme-
trisk eller mangle, serlig ved tilbakefall etter
gjennomgétt idiopatisk intrakranial hyper-
tensjon eller tidligere skade pa synsnerven.

Spinalpunksjon
Spinalpunksjon med trykkmaling og under-
sokelse av cerebrospinalvasken mé gjores
for endelig diagnose. Mange opplever bed-
ring av bade hodepine og synsplager etter
tapping av spinalvaske. Respons pé spinal-
vaesketapping er alene ikke diagnostisk og
for subjektiv til & gi sikker stotte til diagno-
sen (1). Pasienter med idiopatisk intrakra-
nial hypertensjon kan ogsa oppleve post-
punksjonshodepine.

Trykket i cerebrospinalvasken males med
pasienten i sideleie og mest mulig utstrakte
ben. Sedasjon og Valsalva-manever (f.eks.

hvis pasienten holder pusten) kan gi falskt
forhgyet apningstrykk. Et apningstrykk
> 250 mm H,O hos voksne regnes som pato-
logisk. Barn spinalpunkteres som regel i nar-
kose. Siden narkose kan gi hyperkapni, som
oker spinalvaesketrykket, er grensen for pato-
logisk spinalvaesketrykk hos barn satt til
> 280 mm H,O (12).

Trykket i spinalveeskesystemet er dyna-
misk og varierer. Et lavere apningstrykk enn
forventet kan skyldes at man tidsmessig har
truffet nadir, bunnen av en trykkbelge, og
bor ikke veere til hinder for diagnosen hos en
pasient der kliniske funn og funn ellers pas-
ser med kriteriene og det er sikkert papill-
odem (jf. diagnosekriteriene).

I en studie fra Rikshospitalet hadde kun
syv av 14 pasienter med idiopatisk intrakra-
nial hypertensjon et gjennomsnittlig spinal-
vasketrykk pd > 15 cm H,0O malt ved konti-
nuerlig trykkmaéling (13). Tilsvarende skal
etisolert hoyt apningstrykk ikke vaere avgjo-
rende for diagnosen hos en pasient som
ellers ikke har funn eller symptomer pas-
sende med idiopatisk intrakranial hyperten-
sjon (1). Der det er tvil om diagnosen eller
uventet trykk, ber spinalpunksjon med
trykkmaéling gjentas. I enkelte spesielle til-
feller gjores degnregistrering av intrakra-
nialt trykk for & diagnostisere patologisk
trykkpulsatilitet (13), men dette er ikke en
vanlig del av utredningen.

Bildediagnostikk

Hensikten med radiologisk undersekelse er
primeart & utelukke bakenforliggende rsak til
symptomene, men i fraver av papilledem og
abducensparese kan radiologiske funn indi-
kere hoyt intrakranialt trykk. Det er imidler-
tid viktig & unngd overdiagnostisering pa
bakgrunn av radiologiske funn (5, 14).

Hos de fleste med idiopatisk intrakranial
hypertensjon vil fremstilling av venesinus
ofte avdekke en viss grad av stenose i sinus
transversus (fig 2a). Patofysiologisk meka-
nisme og arsaksforhold ved slike stenoser er
ikke tilstrekkelig belyst. Asymmetrisk kaliber
av sinus transversus mellom hoyre og venstre
side innebeaerer ofte ikke noe patologisk og er
vanlig hos friske, mens enkelte hevder at

Tabell 1 Hoved- og tilleggskriterier for idiopatisk intrakranial hypertensjon. Radiologiske tegn p& heyt intrakranialt trykk er: 'avflating av bakre
pyepol, tom sella, utvidelse av perioptisk subaraknoidalrom (veeske rund opticusskjeden), stenose av sinus transversus

Diagnose

Sikker idiopatisk intrakranial hypertensjon

Sannsynlig idiopatisk intrakranial hypertensjon
Idiopatisk intrakranial hypertensjon uten papillgdem

Antatt idiopatisk intrakranial hypertensjon uten papilledem

Hovedkriterier

Tilleggskriterier

A+B+C+D+E Ingen

A+B+C+D Ingen

B+C+D+E Abducensparese

B+C+D+E Minst 3 radiologiske tegn pa heyt intrakranialt trykk'
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manglende stenosering av sinusvenene kan
vaere en grunn til & revurdere diagnosen idio-
patisk intrakranial hypertensjon (1, 14).
Andre MR-funn som assosieres med til-
standen er sékalt tom sella (empty sella) og
forandringer relatert til n. opticus og avfla-
ting av bakre gyepol (fig 2b—d). Ingen MR-
funn har kombinert hoy sensitivitet og spe-
sifisitet, og fa har studert prediktiv verdi av
kombinasjoner av radiologifunn (14). I en
studie med barn med idiopatisk intrakranial
hypertensjon fant man at kombinasjonen av
tre eller flere MR-funn (sinusvenestenose
ikke inkludert) hadde en sensitivitet pa 45 %
og en spesifisitet pa 95 % (14). Figur 2a—d
viser eksempler pé typiske MR-funn asso-
siert med idiopatisk intrakranial hyperten-
sjon. Der det er kontraindikasjon mot MR-
undersekelse er CT-undersokelse med kon-
trast og CT-venografi et godt alternativ.

Differensialdiagnostikk

ved papilledem

Sinusvenetrombose ma alltid utelukkes radio-
logisk ved nyoppstétt hodepine og mulig syns-
affeksjon. Malign hypertensjon er en kjent
arsak til bilateralt papilledem og hodepine.

Fokale forandringer i eyebunnen, for
eksempel papilldruser (gulhvite kalkavlei-
ringer, ofte beliggende pé papillen) er diffe-
rensialdiagnoser til «ekte» papilledem, Mer
enn halvparten av pasienter med papilldru-
ser har ogsa hodepine (15).

Infiltrativ optikusnevropati relatert til
malignitet, infeksjon eller inflammasjon kan
gi papilledem. Noyaktig somatisk status,
anamnese og generelle blodprever og even-
tuelt spinalvaeskeundersekelse er derfor vik-
tig innledningsvis 1 utredningen.

Behandling
Grenseforhoyet &pningstrykk ved spinal-
punksjon er en diagnostisk utfordring hos
hodepinepasienter med mistenkt idiopatisk
intrakranial hypertensjon. Selv uten definert
patologisk spinalvasketrykk kan en gdema-
tes gyepapill indikere at synsfunksjonen er
truet og gi grunn til rask behandling. I mot-
satt fall kan pasienter med patologisk for-
hayet spinalvasketrykk, men normalt syns-
felt og uten tegn til papilledem behandles
konservativt og med bred differensialdia-
gnostisk tilneerming, selv om radiologiske
funn indikerer hoyt intrakranialt trykk.
Behandlingsmél ved ethvert tiltak er & be-
vare synsfunksjonen og redusere hodepinen.
Pasienter med kun hodepine skal hovedsake-
lig behandles konservativt. For majoriteten
av pasientene vil primarbehandlingen vere
vektreduserende tiltak og bruk av en karbon-
syreanhydrasehemmer. Vektreduksjon er ef-
fektivt hos de fleste og anbefales alltid der-
som det er overvekt eller opplysninger om
nylig vektekning i anamnesen (16).
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Figur 1 a) Fulminant papilledem. b) Sluttresultat: optikusatrofi

Det er vist at karbonsyreanhydrasehem-
meren acetazolamid reduserer spinalvaske-
produksjonen (17, 18). Et begrenset antall
randomiserte, kontrollerte studier har vist
signifikant effekt av acetazolamid pa syns-
feltsutfall ved idiopatisk intrakranial hyper-
tensjon (9, 17, 18). Etter vér erfaring ber
acetazolamid trappes opp til hoyeste tolerer-
bare dose (2 500—-3 000 mg/d), men lavere

doser (750—1 000 mg/d) kan ogsd vare ef-
fektivt. For barn doseres acetazolamid etter
vekt, 15-25 mg/kg 3 x daglig. Effekten er
oftest raskt innsettende, fra noen dager til fa
uker etter oppstart.

Topiramat er en svak karbonsyreanhy-
drasehemmer med antiepileptisk og migre-
neforebyggende effekt, der appetittreduk-
sjon er en vanlig bivirkning. En &pen studie

C

d

Figur 2 a) Utvidet subaraknoidalrom rundt n. opticus. b] Sinusvenestenose. ¢] Slynget n. opticus med vaeske

rundt. d] Tom sella
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fra 2007 viste lik effekt av acetazolamid og
topiramat pa synsfelt og et sterre vekttap i
topiramatgruppen, noe som kunne forklare
noe av effekten (19). Behandlingseffekt av
furosemid ved idiopatisk intrakranial hyper-
tensjon er ikke dokumentert.

Medikamenter som vitamin A-preparater,
tetrasykliner og veksthormoner er assosiert
med idiopatisk intrakranial hypertensjon,
uten at patogenesen er kjent. Individuelle vur-
deringer mé gjores, men vér anbefaling er at
slike medikamenter ber seponeres hvis mulig.

Vanlige analgetika som paracetamol og
ibuprofen har ofte effekt pa hodepine ved
idiopatisk intrakranial hypertensjon. Hos
personer med kjent sykdom og vedvarende
hodepine etter normalisering av det intrakra-
niale trykket og tilbakegang av papilledemet
m4 man ha muligheten for medikamentindu-
sert hodepine in mente.

Kirurgisk behandling

Ved fulminant forlep og ekende synsfelts-
utfall trass i medikamentelle tiltak kan kirur-
gisk intervensjon med lumboperitoneal eller
ventrikuloperitoneal shunting vaere nedven-
dig for & bevare synsfunksjon. Indikasjon for
shunt vurderes fortlapende ved hyppige
oyelegevurderinger og i samrad med nevro-
log og nevrokirurg.

Kirurgi med fenestrasjon av synsnerve-
skjeden gjores sjelden i Norge, og det mang-
ler forelopig sammenlignende studier. Endo-
vaskuleer stentbehandling ved stenose er
omdiskutert og kan vere forbundet med hay
komplikasjonsrate (17, 18).

I en oversiktsartikkel fant man at baria-
trisk kirurgi (fedmekirurgi) hadde effekt pa
symptomene ved idiopatisk intrakranial
hypertensjon hos 56 av 62 pasienter. Kon-
trollerte studier er nedvendig for & belyse
kostnad-nytte-effekten av slik kirurgi ved
denne tilstanden (20).

Spinalpunksjon og tapping av spinalvaeske

Spinalpunksjon og tapping av spinalveaske
kan gi en kortvarig bedring av hodepine og
synsfunksjon. Enkelte pasienter har nytte av
gjentatt tapping av spinalvaeske eller anleg-
ging av lumbal sil, og noen holder seg ved-
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varende asymptomatiske ved hjelp av gjen-
tatte tappinger (17, 18).

Kunnskapsgrunnlaget for gjentatt spinal-
vaesketapping er mangelfull. Repeterende
punksjoner inneberer en belastning for pa-
sienten og er ikke risikofritt. Mange vil like-
vel foretrekke spinalvaesketapping over en
periode dersom pasienten ved det forblir
symptomfTi.

Oppfalging
Pasienter med idiopatisk intrakranial hyper-
tensjon md felges individuelt, avhengig av
alvorlighetsgraden av synsutfall og hode-
pine. Oppfolging krever samarbeid mellom
flere fagfelter og involverer fastlege, oye-
lege og nevrolog. Fastlege ma bista pasien-
ten og tilpasse kontakten med spesialist-
helsetjenesten ved gkende symptomer.
Kontrollene ber besta av jevnlig ayelege-
vurdering av visus, perimetri og fundusfoto-
grafi, i neert samarbeid med nevrolog med
henblikk pé videre behandling og eventuell
indikasjon for henvisning til nevrokirurg.
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